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1. SAŽETAK 
EPIDEMIOLOGIJA I KLINIČKA OČITOVANJA OSOBA S BIKUSPIDNOM 
AORTNOM VALVULOM 
Martina Bukovac 
Bikuspidna aortna valvula (BAV) najčešća je kongenitalna srčana greška s 
prevalencijom od otprilike 1 na 100 osoba u općoj populaciji. BAV čine dva kuspisa 
nejednake veličine umjesto tri jednaka kuspisa normalne trikuspidne aortne valvule. 
Najčešće se javlja sporadično, ali se može javiti i kao autosomno dominantna bolest 
s varijabilnom penetracijom ili kao element u nekim genetskim sindromima. Klinička 
slika može biti asimptomatska s normalnom funkcijom aortne valvule i aorte, ali su 
pacijenti s BAV-om češće skloni ranoj degeneraciji i posljedičnoj disfunkciji valvule, 
većinom u obliku aortne stenoze ili aortne regurgitacije. Također su često pridružene 
bolesti aorte poput dilatacije i disekcije korijena i uzlazne aorte, zbog čega se sve 
više rabe pojmovi sindrom bikuspidne aortne valvule i bikuspidna aortopatija. 
Dijagnoza se postavlja ehokardiografskom vizualizacijom BAV-a uz procjenu 
morfologije i funkcionalnog statusa aortne valvule i aorte. Najnovije smjernice 
preporučuju ehokardiografski probir svih srodnika u prvom koljenu pacijenata s BAV-
om ili pridruženom aortopatijom. BAV predstavlja veliki teret na kardiovaskularnu 
medicinu, obzirom na veliku prevalenciju, sklonost razvoju teških komplikacija te 
rastućoj potrebi za kirurškim intervencijama u većini pacijenata.  
KLJUČNE RIJEČI: bikuspidna aortna valvula, sindrom bikuspidne aortne valvule, 
bikuspidna aortopatija, prevalencija 
 
 
2. SUMMARY 
EPIDEMIOLOGY AND CLINICAL FEATURES OF BICUSPID AORTIC 
VALVE PATIENTS 
Martina Bukovac 
Bicuspid aortic valve (BAV) is the most common congenital heart defect with a 
prevalence of about 1 out of 100 people in the general population. BAV generally 
consists of two unequal-sized cusps instead of three cusps in the normal tricuspid 
aortic valve. Typically it occurs sporadically but may also occur as an autosomal 
dominant inherited disease with variable penetrance, and is also an element in some 
genetic syndromes. The clinical manifestation can be asymptomatic with a normally 
functioning aortic valve and aorta, but BAV patients are more commonly subjected to 
early degeneration and subsequent valve dysfunction, mostly in the form of an aortic 
stenosis or aortic regurgitation. It is also often associated with diseases of the aorta 
such as dilatation and dissection of the root and ascending aorta, which is why the 
terms bicuspid aortic valve syndrome and bicuspid aortic valve aortopathy are more 
frequently used. The diagnosis is based on an echocardiographic visualization of the 
BAV with an estimate of the morphology and functional status of the valve and aorta. 
The newest guidelines propose an echocardiographic screening for all first-degree 
relatives of patients with BAV disease or associated aortopathy. BAV is considered a 
large burden on cardiovascular care, due to its large prevalence as well as its 
predisposition of generating severe complications and the growing need for surgical 
interventions in most patients.  
KEYWORDS: bicuspid aortic valve, bicuspid aortic valve syndrome, bicuspid 
aortopathy, prevalence  
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3. UVOD 
3.1. DEFINICIJA 
Bikuspidna aortna valvula (BAV) predstavlja kongenitalnu srčanu grešku 
karakteriziranu abnormalnom anatomijom aortne valvule koju čine dva kuspisa 
nejednake veličine, umjesto tri kuspisa jednake veličine normalne trikuspidne aortne 
valvule (TAV).(1)  
Prevalencija od 1-2% u općoj populaciji čini ju najčešćom prirođenom 
srčanom greškom koja se viđa u kardiovaskularnoj medicini.(2) Javlja se gotovo tri 
puta češće u muškaraca nego u žena.(3) Značaj ovako velikog broja pacijenata je u 
tome što ova anomalija aortnog zalistka sa sobom nosi povećan rizik za razvoj rane 
degeneracije zalistka i posljedične disfunkcije te učestalije pojave dilatacije korijena i 
uzlazne aorte.(4) 
Također, BAV nije fenomen modernog života, već postoje dokazi da je 
oduvijek bila česta pojava. Crtež bikuspidne aortne valvule star preko 500 godina 
nalazimo među djelima Leonarda da Vincija.(5) U 19. stoljeću opisao ju je i Paget, 
zatim je Peacock ustanovio da takva valvula s vremenom postaje sklona 
degeneraciji u obliku kalcifikacije, stenoze ili insuficijencije, te je konačno Osler 
prepoznao infektivni endokarditis kao jednu od mogućih komplikacija BAV-a.(6) Njena 
se puna problematika još uvijek spoznaje, a danas se zna da se BAV mora 
promatrati kao dio cjeline koju čine druge pridružene bolesti aortnog zalistka i aorte 
pa stoga češće koristimo nazive sindrom bikuspidne aortne valvule i bikuspidna 
aortopatija.(1,7)  
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3.2. MORFOLOGIJA 
Normalna trikuspidna aortna valvula polumjesečasti je srčani zalistak na bazi 
aorte koji sadrži dva koronarna kuspisa, lijevi (engl. left coronary cusp, L) i desni 
(engl. right coronary cusp, R) te jedan nekoronarni kuspis (engl. non-coronary cusp, 
NC) smješten posteriorno. S Valsalvinim sinusima i ušćima koronarnih arterija čini 
korijen aorte. Ušća koronarnih arterija uobičajeno se nalaze u desnom i lijevom 
sinusu. Na korijen se nastavlja uzlazna aorta, ona na početku brahiocefaličnog 
trunkusa prelazi u luk aorte koji završava lijevom subklavijalnom arterijom, a 
distalnije se spuštaju torakalna i abdominalna aorta.(8) Anatomija trikuspidne aortne 
valvule s proksimalnom aortom prikazana je na slici 1. 
 
Slika 1. Prikaz anatomije normalne trikuspidne aortne valvule i korijena aorte. S 
dopuštenjem Cleveland Clinic.(9) 
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Bikuspidna aortna valvula sastoji se od dva kuspisa, od kojih je jedan 
uobičajeno veći. Veći kuspis uglavnom ima vidljivo mjesto sraštenja, raphe, a nastaje 
spajanjem dodirnih rubova aortnih kuspisa, komisura.(1) Histološka ispitivanja 
pokazuju da na području raphe nema tkiva valvule.(10) Srašteni kuspisi bikuspidne 
aortne valvule zapravo su površinom manji od ukupne površine dva odvojena 
kuspisa TAV-a.(11) Anatomija bikuspidne aortne valvule s pripadajućim strukturama 
prikazana je na slici 2. 
 
Slika 2. Prikaz anatomije bikuspidne aortne valvule. Prema Mordi i Tzemos.(11) 
Identificirano je nekoliko različitih morfoloških fenotipova BAV-a. Njih je 
Sievers(12) klasificirao na temelju tri karakteristike: broj vidljivih mjesta sraštenja 
(raphe), prostornom rasporedu kuspisa i raphe, i funkcijskom statusu valvule (tablica 
1). Shema ove klasifikacije prikazana je u tablici 1. Definirana su tri tipa s obzirom na 
broj vidljivih raphe. Tip 0 je ˝čista˝ simetrična bikuspidna aortna valvula (nema raphe, 
već su dva kuspisa podjednake veličine) i to je najrjeđi tip BAV-a koji nalazimo u 
populaciji. Tip 1 ima jednu vidljivu raphe, a tip 2 dvije. Ova je klasifikacija 
pojednostavljena i prilagođena, s dodatnim opisom načina sraštenja kuspisa, 
odnosno orijentacije slobodnih rubova kuspisa.(1,7) Tako danas razlikujemo tipični 
4 
 
BAV s anteroposteriornom orijentacijom u kojem su srasla oba koronarna kuspisa 
(lijevi i desni), a nekoronarni kuspis je slobodan. Naziva se L-R tip, a 60-80% BAV-a 
ovakvog su morfološkog izgleda. Sljedeći po učestalosti s 20-40% je R-NC tip, 
odnosno sraštenje desnog koronarnog s nekoronarnim kuspisom i čini atipični tip s 
lijevo-desnom orijentacijom, dok je L-NC tip ili fuzija lijevog koronarnog i 
nekoronarnog kuspisa  izuzetno rijetka, tako da se čak isključuje iz većine studija ili 
pripisuje u postotak R-NC tipa.(4)  
Tablica 1. Shematski prikaz klasifikacije BAV-a prema Sieversu.(12) Zadebljana linija 
predstavlja raphe, a prema njihovom broju BAV se dijeli u tri glavne kategorije (tip 0, tip 1, tip 
2). Prva subkategorija razlikuje ih zatim po orijentaciji na anteroposteriornu (ap) i lateralnu 
(lat), odnosno po načinu sraštenja kuspisa (L-R tip, R-NC tip, L-NC tip). Sievers opisuje i 
funkciju valvule, pa BAV nadalje u drugoj subkategoriji dijeli prema tome imaju li normalnu 
funkciju (No), stenozu (S), insuficijenciju (I) ili oboje (B). Brojevi označavaju ispitanike u 
navedenom istraživanju (postotci u zagradi).  
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Klasifikacija BAV-a pokazala se korisna u svrhu jednostavnijeg 
epidemiološkog praćenja, ali i razumijevanja odnosa morfologije valvule i valvularne 
disfunkcije, odnosno orijentacije s tipom dilatacije uzlazne aorte (DAA), što nam daje 
prednost u zbrinjavanju bolesnika. Korelacija između morfologije BAV-a i tipa 
aortopatije, odnosno povezanost tipova dilatacije aorte s orijentacijom zalistka 
ukazuje da bolest bikuspidne aortne valvule nije izolirana bolest same aortne valvule 
već dio sindroma koji zajednički zahvaća aortni zalistak i aortu.(7) 
 
Slika 3. Tipovi bikuspidne aortopatije. Modificirano prema Verma i Siu.(7) 
Proširenje jednog ili svih segmenata proksimalne aorte, od njenog korijena do 
luka aorte, u pacijenata s BAV-om, naziva se bikuspidna aortopatija.(13) Definirano je 
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nekoliko različitih fenotipova bikuspidne aortopatije, a prikazani su na slici 3. 
Tubularna dilatacija uzlazne aorte primarno uz njen konveksitet s blagim do 
umjerenim proširenjem korijena je tip 1. Tip 2 dilatacije odnosi se na proširenje luka 
aorte i tubularne uzlazne aorte, bez promjena korijena aorte. Potpuno suprotno, 
izolirana dilatacija korijena aorte s normalnim dimenzijama uzlazne aorte i luka aorte 
naziva se tip 3 dilatacije.(7)  
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4. EPIDEMIOLOGIJA 
BAV je najčešća kongenitalna srčana greška s prevalencijom oko 1-2% u 
općoj populaciji, što je čak nekoliko puta češće od druge najčešće greške, 
ventrikularnog septalnog defekta (VSD).(14) Češće je prisutna kod muškog spola 
(3:1), što podupire i naša studija provedena na dječjoj populaciji.(15) S obzirom na to 
da BAV podliježe ranoj i progresivnoj degeneraciji, gotovo polovica operacija 
zamjena aortnog zalistka indicirano je zbog BAV.(16) Upravo zato je BAV od puno 
veće kliničke važnosti nego što bi se to očekivalo čak uzimajući u obzir i visoku 
prevalenciju.(4) 
Kako veliki udio pojedinaca s BAV-om razvije komplikacije tek u odrasloj dobi, 
većina epidemioloških studija pokazuju prevalenciju i incidenciju BAV-a u odrasloj 
populaciji. Prije otkrića ehokardiografije i njene uporabe u dijagnostici BAV-a, 
standard detekcije bile su obdukcije, zbog čega postoje male varijacije u incidenciji 
BAV-a.(17) Da je BAV česta greška, zna se još od 1886. godine kad ju je Osler 
identificirao u 1.2% svojih obdukcija.(18) Jedna studija provedena na velikom broju 
obdukcija dala je incidenciju od 1.37%.(19) Približnu in vivo prevalenciju u naizgled 
zdravoj populaciji navodi istraživanje u kojem je u djece osnovne škole ultrazvučnim 
probirom utvrđeno 0.5% BAV-a.(20) Prva in vivo prospektivna studija u populaciji 
novorođenčadi dijagnosticirala je BAV u 4.6/1000 živorođenih, s većom 
prevalencijom u muške novorođenčadi (7.1/1000 naprema 1.9/1000).(3) Što se tiče 
razlike u prevalenciji među rasama, BAV je nešto češći u bijelaca nego u pripadnika 
crne rase (1.1% naprema 0.17%), a zanimljivo da su zabilježene dimenzije aorte u 
crnoj rasi manje unatoč dokazano većoj izloženosti faktorima rizika.(21) 
Istraživanje iz 2011. godine u ispitanoj populaciji ustanovilo je u 59% 
pacijenata s BAV-om neki stupanj aortne regurgitacije (AI), njih 23% imalo je aortnu 
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stenozu (AS), 7% prethodno dijagnosticiranu i koarktaciju aorte, a u 13% BAV 
pacijenata pridružena je i neka druga kongenitalna srčana greška. U istoj kohorti, 
rizik disekcije aorte bio je nizak, ali čak 8 puta veći nego u općoj populaciji.(22) Novije 
istraživanje navodi da su muškarci s BAV-om češće skloni razviti umjerenu do tešku 
AI, a među njima je veća i prevalencija endokarditisa, kao i aortopatije s disekcijom 
aorte, dok se žene učestalije prezentiraju s umjerenom do teškom AS.(23) 
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5. ETIOLOGIJA 
5.1. EMBRIOLOGIJA 
Razvoj polumjesečastih zalistaka aorte i pulmonalne arterije započinje u 
petom tjednu embrionalnog razdoblja pregrađivanjem arterijskog trunkusa i srčanog 
konusa. Otprilike 31.-35. dana gestacije iz endokardijalnih jastučića srčanog konusa i 
trunkusa arteriosusa, koji čine izlazni trakt (engl. outflow tract, OFT) desnog i lijevog 
srca, diferenciraju se osnove polumjesečastih zalistaka.(24) Nastaju u obliku malih 
kvržica, dvije na spojenim aortikopulmonalnim grebenima koje u aorti daju lijevi i 
desni koronarni kuspis, a treća nasuprot njima čini posteriorni (ne-koronarni 
kuspis).(25) Valvulogeneza se nastavlja stvaranjem pukotina apoptozom u sraštenim 
distalnim dijelovima proksimalnih endokardijalnih jastučića i promjenama u 
ekstracelularnom matriksu, kojima se međusobno razdvajaju tri kuspisa zalistka.(26) 
Građa i oblikovanje ekstracelularnog matriksa kritična je za normalnu funkciju 
zalistka pa disregulacija strukturnih komponenti i remodeliranja ekstracelularnog 
matriksa može dovesti do malformacija zalistka.(27)  
Novije spoznaje o embrionalnom razvoju srčanih struktura pokazuju da u 
procesu sudjeluje i populacija stanica neuralnog grebena (engl. cardiac neural crest 
cells, CNCC), multipotentnih stanica koje migriraju iz dorzalne regije neuralne cijevi u 
osnovu za srce.(28) Ključnu ulogu ima subpopulacija ovih stanica koja migrira u 
područje OFT-a gdje pridonosi oblikovanju aorte, pulmonalne arterije i 
konotrunkusne pregrade te čini stanice mezenhima endokardijalnih jastučića iz kojih 
se formiraju polumjesečasti zalisci.(29) 
BAV se smatra dijelom ukupnih genskih poremećaja OFT-a lijeve klijetke u 
koje također spadaju AS i AI, te DAA.(28) Nastaje kao rezultat pogrešne formacije 
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aortnog zalistka tijekom valvulogeneze, fuzijom dva susjedna kuspisa u jedan. 
Površina tako nastalog kuspisa uglavnom je veća od površine pojedinačnog kuspisa, 
ali manja od površine dva ukupno.(11)  
Razvoj medicinske tehnologije omogućio je posljednjih nekoliko desetljeća 
veliki napredak u razumijevanju embriološkog razvoja srca, počevši od identifikacije 
transkripcijskih faktora, signalnih molekula i gena odgovornih za strukturnu građu 
srca. Međutim, etiologija i patogeneza nastanka BAV-a, kao i mnogih drugih 
kongenitalnih srčanih defekata, još uvijek ostaju nepoznanica. Uzrok tome je 
kompleksnost transkripcijskih i signalnih mehanizama uključenih u razvoj embrija te 
mnogobrojnih tipova stanica koje sudjeluju u razvitku OFT-a.(28) 
5.2. GENETIKA 
Unatoč dugogodišnjim istraživanjima, genetske odrednice BAV-a i njenih 
komplikacija još uvijek su nepoznate. Genetska etiologija je raznolika i varira od 
sporadičnih slučajeva bez ikakve naznake o nasljednosti sve do kompleksnog 
multifaktorskog nasljeđivanja koje uključuje višestruke gene identificirane u nekim 
obiteljima.(30) 
BAV se često javlja kao element genetskih sindroma, s najjačom penetracijom 
u žena oboljelih od Turnerova sindroma, uzrokovanog parcijalnom ili kompletnom 
monosomijom X. Javlja se u više od 30% žena s Turnerovim sindromom, a 
prevalencija pripadajućih komplikacija poput koarktacije aorte, aneurizme aorte i 
akutne disekcije aorte premašuje onu u sporadičnih slučajeva.(31) S obzirom na to da 
je BAV u općoj populaciji češći u muškaraca (1-2%) nego žena (0.5%)(32), sugerira 
se da gubitak gena s jednog kromosoma X može imati ulogu u nastanku BAV-a, 
međutim geni odgovorni za takav učinak još nisu identificirani. BAV je prisutan u 
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20% pacijenata s Loeys-Dietz sindromom, uzrokovanim mutacijom TGFBR1 i 
TGFBR2, gena za beta receptor transformirajućeg faktora rasta (engl. transforming 
growth factor beta receptor) i pridružuje mu se veća podložnost akutnoj disekciji 
aorte.(33) U sklopu Di Georgeovog sindroma povezanost sa strukturnim 
abnormalnostima zalistaka se pripisuje hemizigotnosti transkripcijskog faktora 
TBX1.(34) Mutacija ACTA2, gena za aktin glatkih mišićnih stanica aorte (engl. alpha-
actin-2) uzrokuje sindrom u kojem BAV može biti prisutan uz aneurizmu torakalne 
aorte, ranu bolest koronarnih arterija i cerebrovaskularne bolesti.(35)  
Povećana učestalost istovremene nazočnosti BAV-a s drugim bolestima 
kardiovaskularnog sustava navodi nas na neko zajedničko genetsko porijeklo. Često 
se susreće s kongenitalnim srčanim greškama kao što su sindrom hipoplastičnog 
lijevog srca, koarktacija aorte (50-80%) i ventrikularni septalni defekt (20%).(36) 
Nađene su mutacije gena najvjerojatnije odgovorne za zajedničko nasljeđivanje 
sindroma hipoplastičnog lijevog srca i BAV-a.(37) 
Zapažanje da se BAV u nekim obiteljima javlja u puno većem broju nego što 
bi se to očekivalo, upućuje da se genetski nasljeđuje. Neke studije istražile su obitelji 
s većom prevalencijom BAV-a u usporedbi s općom populacijom te s 10% većim 
rizikom od pojave BAV-a u srodnika u prvom koljenu. Najmanje 5-9% BAV 
pacijenata ima u prvom koljenu pozitivnu obiteljsku anamnezu na BAV ili druge 
pridružene bolesti poput koarktacije aorte, aneurizme torakalne aorte, bolesti 
mitralnog zalistka ili VSD.(38–40) Veličina genetskog efekta, odnosno nasljednost BAV-
a procijenjena je na 89%, a nasljednost BAV-a s nekom drugom kardiovaskularnom 
malformacijom na 75%.(38) Analiza nasljeđivanja odgovara autosomno dominantnom 
tipu nasljeđivanja s varijabilnom fenotipskom ekspresijom i penetracijom, što znači 
12 
 
da će neki članovi imati izolirani BAV, neki BAV i uz nju pridruženu bolest dok drugi 
nosioci neće imati manifestnu bolest.  
Prva genetička etiologija nesindromskih BAV-a pronađena je analizom 
povezanosti proučavanjem obitelji s autosomno dominantnim nasljeđivanjem. Jedini 
geni dosad identificirani u direktnoj povezanosti s BAV-om u ljudi odgovorni su za 
mali udio bolesnika. Zasad najsnažniji dokaz genetske podloge BAV-a je NOTCH1, 
gen za transmembranski receptor koji ima ulogu u određivanju stanične sudbine u 
kardiovaskularnom razvoju. Mutacije NOTCH1 gena uzrok su manjem broju  
izoliranih slučajeva BAV-a koji pokazuju predispoziciju progresiji u kalcificirajuću AS, 
ali se ne nalazi povezanost s bolestima aorte i ekstrakardijalnim abnormalnostima.(33) 
Upotrebom suvremenih metoda genetske analize u nekoliko slučajeva otkrivene su 
mutacije gena GATA5, koji pripada obitelji GATA transkripcijskih faktora i povezan je 
s BAV-om.(41) 
Dosad nije nađen jedinstveni genetski model koji bio samostalno objašnjavao 
nasljednost ove greške. Isto tako, ne postoje dokazi da se sporadični slučajevi (u 
kojima nema pojave BAV-a u srodnika) mogu objasniti nekim specifičnim genom.(42) 
Iz svega se daje zaključiti da BAV karakterizira velika genetska heterogenost čije je 
nasljeđivanje kompleksno i poligensko, te da su za varijabilnost vjerojatno odgovorni 
i epigenetski i okolišni čimbenici. Genetska arhitektura BAV-a sastoji se prema tome, 
od mnogo različitih genetskih varijanti koje međudjelovanjem sumiraju i povećavaju 
rizik od BAV-a i pridruženih komplikacija.(33) 
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6. KLINIČKA SLIKA 
Prirodni tijek BAV-a je varijabilan i uvelike ovisi o tome postoje li uz nju 
pridružene abnormalnosti. To mogu biti druge kongenitalne srčane greške ili pak 
direktne komplikacije BAV-a, poglavito AS, AI, infektivni endokarditis, DAA s 
disekcijom te iznenadna srčana smrt.(43) U nekih pacijenata BAV može biti klinički 
tiha i asimptomatska s održanom funkcijom zalistka sve do starosti, dok kod drugih 
postoje komplikacije aortnog zalistka ili aorte s visokim morbiditetom (i mortalitetom) 
već u relativno ranoj dobi.(11) 
Dugoročnim praćenjem pacijenata s asimptomatskim ili minimalno 
simptomatskim BAV-om bez razvoja komplikacija, zaključilo se da imaju otprilike 
jednako očekivano trajanje života kao i opća populacija.(44) Prema jednom kohortnom 
istraživanju, od 212 asimptomatskih i neoperiranih pacijenata u dobi 32 ± 20 godina, 
njih otprilike 90% je imalo jednako 20-godišnje preživljenje kao i opća populacija, s 
tim da su imali veću stopu kardiovaskularnih incidenata i posljedičnih operacija 
aortnog zalistka, uzlazne aorte i drugih operacija kardiovaskularnog sustava. 
Prediktivni čimbenici bili su dob ≥ 50 godina i već prisutna degeneracija zalistka pri 
dijagnozi. Dilatirana aorta s promjerom ≥ 40 mm bila je nezavisni prediktor za 
operaciju.(45) 
Velika većina pacijenata s BAV-om ipak u svom životnom vijeku razvije neku 
od komplikacija. BAV je jaki čimbenik rizika za nastanak progresivne bolesti srčanog 
zalistka, poglavito AS, te DAA i posljedične disekcije. Vrlo rijetko dolazi kao izolirana 
pojava već uz nju, osim valvularnih lezija, često nalazimo proširenje korijena i 
uzlaznog dijela aorte koje prethodi stvaranju aneurizme, rupture i disekcije aorte, pa 
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se u literaturi stvorila potreba za pojmovima sindrom bikuspidne aortne valvule i 
bikuspidna aortopatija.(1,7) 
Morfologija BAV-a može imati utjecaja na kliničku sliku i ishod. Lijevo-desna 
(L-R tip) fuzija kuspisa češće se povezuje s dodatnim malformacijama srca, dok 
desni-posteriorni tip (R-NC) prati disfunkcija aortnog zalistka.(36) Etiologija njihove 
pridruženosti još uvijek je nepoznata. Jedna studija pokazala je da je već sama 
prisutnost raphe na BAV-u povezana s većom prevalencijom značajne stenoze ili 
insuficijencije aortne valvule.(46) Poznato je da se BAV javlja u sklopu nekih 
genetskih sindroma ili kao rezultat mutacije određenih gena, pa znanje o konkretnoj 
mutaciji ili kromosomskom poremećaju u obitelji može uputiti kliničara da potraži 
dodatne kliničke značajke u pacijenta i članova njegove obitelji. Informacije o 
genetskoj podlozi mogu dalje utjecati na kliničku odluku o daljnjim dijagnostičkim 
testovima i terapiji za pacijente s BAV-om.(33) 
Bolest bikuspidne aortne valvule pokazuje veliku varijabilnost u dobi u kojoj se 
počinju javljati komplikacije poput AI, AS ili DAA. Iako je nastanak BAV-a vjerojatno 
genetski determiniran, brzinom progresije do klinički manifestne bolesti ili razvoja 
aortopatije upravljaju interakcije između genetskih faktora koje uzrokuju BAV, 
genetskih čimbenika koje uzrokuju AS u normalne TAV i već dobro poznatih 
kardiovaskularnih čimbenika rizika poput pušenja, hipertenzije i dislipidemije.(47,48) 
Skupno ovi faktori uvelike utječu na kalcifikaciju aortnog zalistka koji dovodi do AS ili 
AI, najčešćih indikacija za operaciju zamjene zalistka u pacijenata s BAV-om.(49) 
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6.1. KOMPLIKACIJE 
6.1.1. BOLESTI AORTNE VALVULE 
6.1.1.1. Aortna stenoza 
Disfunkcija aortne valvule pacijenata s BAV-om započinje rano u životu, u 
početku s određenim stupnjem ili AS ili AI, ali do trenutka kada je potrebna operacija 
zamjene valvule, primarna disfunkcija ipak postane AS.(50) Točna incidencija AS u 
pacijenata s BAV-om nije definirana, ali se zna da je čak 50% AS koje zahtijevaju 
operaciju zamjene aortne valvule u odraslih, nastalo kao komplikacija BAV-a.(16) 
Komplikacije se uglavnom prezentiraju u srednjoj životnoj dobi, samo 2% djece s 
BAV-om ima klinički značajnu bolest.(51) Dob je primarni odlučujući faktor progresije 
valvularne bolesti.(1) 
Patofiziologija nastanka AS kod BAV-a ne razlikuje se od one kod TAV-a, a 
objašnjava se taloženjem lipida, neoangiogenezom i infiltracijom upalnih stanica.(52) 
Tako nastale patološke promjene vide se kod pacijenata već od 20. godine života, a 
do 40. godine valvula kalcificira.(5,53) Čak 75% pacijenata s BAV-om koji nisu 
prethodno imali operaciju aortnog zalistka ili aneurizme, s vremenom ipak razvije 
progresivnu kalcificirajuću AS koja zahtjeva operativni postupak.(11) Hemodinamske 
promjene, odnosno neprirodno gibanje same valvule i poststenotička turbulencija 
krvi tijekom srčanog ciklusa još više doprinose kalcifikaciji i fibrozi valvule.(54) Tip 
BAV-a, odnosno mjesto spoja zalistaka može imati utjecaja na prognozu, tako da je 
tip L-R skloniji stenoziranju u odrasloj dobi dok će R-NC tip imati komplikacije već u 
mlađoj dobi.(55,56) Međutim, ne podupiru sva istraživanja mišljenje da je orijentacija 
zalistaka značajan čimbenik rizika za razvoj degenerativnih promjena aortne valvule, 
a ta je povezanost još manja u odrasloj dobi.(44,45) 
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Glavni simptomi su dispneja u naporu, sinkopa i bol u prsima. Auskultacijski 
se može čuti krešendo-dekrešendo ejekcijski šum tipičan za AS. Šum je najglasniji 
na mjestu auskultacije aortnog zalistka, a širi se u karotidne arterije. Kad su listovi 
valvule rigidni, ali ne i potpuno nepomični može se čuti ejekcijski klik neposredno 
nakon prvog srčanog tona (S1), a on se ne mijenja dinamičkim manevrima koji 
utječu na volumen lijeve klijetke (LV). Progresijom težine bolesti smanjuju se prvi 
(S1) i drugi (S2) srčani tonovi te na kraju mogu i nestati. Elektrokardiografski nalaz 
(EKG) može pokazati promjene po tipu hipertrofije LV.(57) Pogoršanje simptoma 
proporcionalno prati progresiju stenoze koja ovisi o početnoj težini, širini ušća 
valvule, stupnju kalcifikacije, dobi i aterosklerotskim čimbenicima rizika.(58) Pacijenti 
podliježu istom protokolu pregleda i terapije kao i pacijenti sa stenoziranom TAV-om, 
samo će se oni ranije klinički manifestirati.(11) 
Europsko kardiološko društvo (engl. European Society of Cardiology, ESC) 
izdalo je 2010. godine smjernice za zbrinjavanje kongenitalnih srčanih bolesti u 
odrasloj dobi. Zlatni standard za identifikaciju i kvantifikaciju AS je Doppler 
ehokardiografija, a služi za procjenu težine stenoze mjerenjem površine aortne 
valvule (valvularna area), brzine mlaza krvi kroz valvulu (Vmax) te transvalvularnog 
sistoličkog gradijenta tlaka. Elektrokardiografski dijagnostički kriteriji za stupnjevanje 
težine AS prikazani su u tablici 2. Za sve pacijente sa simptomatskom stenotičnom 
BAV kao i za one koji imaju pridruženu bolest aorte preporučuje se operacija 
zamjene zalistka, dok kod mlađih pacijenata, asimptomatskih i onih kod kojih nije 
došlo do kalcifikacije, u obzir dolazi i balonska valvulotomija.(58) 
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Tablica 2. Ehokardiografski dijagnostički kriteriji za stupnjevanje težine AS. Modificirano 
prema ESC smjernicama za kongenitalne srčane bolesti u odrasloj dobi iz 2010. godine.(58) 
 Blaga AS Umjerena AS Teška AS 
Vmax (m/s) 2.0 – 2.9 3.0 – 3.9 ≥4.0 
Transvalvularni gradijent tlaka (mmHg) <30 30 - 49 ≥50 
Valvularna area (cm2) >1.5 1.0 – 1.5 <1.0 
Valvularna area po površini tijela (cm2/m2) ≥1.0 0.6 – 0.9 <0.6 
 
Stenoza BAV zahtjeva operaciju u pravilu 5-10 godina ranije od prosječne 
dobi operacije stenotične TAV.(16) Općenito su pacijenti s AS pod povećanim rizikom 
od iznenadne srčane smrti, ali je u simptomatskih taj rizik još veći u odnosu na 
asimptomatske pacijente.(59) 
6.1.1.2. Aortna insuficijencija (regurgitacija) 
Bikuspidna aortna valvula smatra se najčešćim uzrokom primarne aortne 
regurgitacije u razvijenom svijetu.(2) Izolirana AI pogađa 2-10% slučajeva BAV-a i 
rjeđa je od stenoze.(60) Kao izolirana komplikacija češća je u djece jer se u odrasloj 
dobi dodatno komplicira i stenozom. BAV komplicirana čak i teškom AI rjeđe je 
indikacija za intervenciju, tek za 2-6% slučajeva indicirana je zamjena zalistka.(44,45) 
Postoje nekoliko teorija o mehanizmu popuštanja aortne valvule u BAV-u. Kod 
djece dolazi do insuficijencije uslijed prolapsa kuspisa, kao postoperacijska 
komplikacija ili posljedično endokarditisu, dok starenjem i aneurizmatskim širenjem 
početnog dijela aorte dolazi do širenja ušća aorte i funkcionalne regurgitacije.(11) 
Važan uzrok je i miksomatozna degeneracija valvule gdje se unutar vezivnog tkiva 
nakupljaju glikozaminoglikani što mijenja strukturni integritet valvule.(61) 
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Pacijenti s teškom AI mogu se žaliti na neugodne palpitacije, atipičnu bol u 
prsima ili dispneju. Šum AI je dijastolički dekrešendo, a najviše se čuje u 3. i 4. 
interkostalnom prostoru parasternalno lijevo. Promjene na EKG-u mogu biti smetnje 
repolarizacije s ili bez voltažnih kriterija za hipertrofiju LV, uvećanje lijevog atrija, 
inverziju T–valova s depresijom ST–segmenta u prekordijalnim odvodima.(57) S 
obzirom na pojavu u ranijoj dobi, i klinička se slika prezentira puno ranije od AS i u 
prosjeku su pacijenti indicirani za operaciju zamjena zalistka 10 godina mlađi.(50) 
ESC u suradnji s Europskim udruženjem kardiotorakalne kirurgije (engl. 
European Association for Cardio-Thoracic Surgery, EACTS) izdao je smjernice za 
bolesti srčanih zalistaka iz 2012. godine, prema kojem pacijentima s insuficijentnom 
BAV treba pomoću Doppler ehokardiografije uz anatomiju i funkciju aortne valvule, 
procijeniti dimenzije i funkciju LV i uzlazne aorte. Analiza i praćenje dimenzija aorte 
važna je i kad pacijenti nemaju insuficijentnu BAV zato što samo proširenje uzlazne 
aorte može dovesti do sekundarne AI.(62) Na tešku AI ukazuju volumen LV >60 
ml/m2, promjer LV >50 mm na kraju sistole te ejekcijska frakcija <50%.(57) Teška 
kronična AI s izrazito povećanom dimenzijom LV na kraju dijastole (>80 mm) 
čimbenik je rizika za iznenadnu srčanu smrt.(59) Operacija zamjene aortne valvule 
indicirana je u slučaju simptomatske AI, asimptomatske teške AI s oštećenom 
funkcijom LV te u pacijenata koji imaju pridruženu DAA.(62)   
6.1.1.3. Infektivni endokarditis 
Pacijenti s BAV-om zbog abnormalne strukture zalistka i turbulentnog toka 
krvi pod povećanim su rizikom za razvoj infektivnog endokarditisa. 25-30% slučajeva 
infektivnog endokarditisa je nastala kao komplikacija BAV-a, a u djece je jedna od 
najčešćih lezija uzročnika.(63) Incidencija u neoperirane djece i adolescenata je 
0.16% godišnje.(64) U odraslih je utvrđena incidencija od 2-3% godišnje.(44,45) Ishod 
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infektivnog endokarditisa često je lošiji u pacijenata s BAV-om nego u onih s TAV-
om. Prezentiraju se u mlađoj dobi i imaju veću incidenciju nastanka perivalvularnog 
apscesa. Teška aortna regurgitacija BAV-a u 60% slučajeva posljedica je infektivnog 
endokarditisa.(2) Iziskuje operativni zahvat češće nego pacijenti s endokarditisom 
TAV-a (65), ali su perioperativni i postoperativni mortalitet, kao i 5-godišnje 
preživljenje usporedivi.(66) Za prevenciju endokarditisa ESC preporučuje antibiotsku 
profilaksu za sve visokorizične pacijente, među kojima su pacijenti s BAV-om, prije 
svih visokorizičnih zahvata koji mogu izazvati bakterijemiju. Veliku ulogu još uvijek 
imaju i primarne mjere poput dobre oralne higijene pacijenata i stroge asepse kod 
invazivnih dijagnostičkih i terapijskih postupaka.(62) 
6.1.2. BOLESTI AORTE 
6.1.2.1. Aortopatija (aneurizma i disekcija aorte) 
Proširenje jednog ili svih segmenata proksimalne aorte, od njenog korijena do 
luka aorte, u pacijenata s BAV-om, naziva se bikuspidna aortopatija.(13) Osim 
korijena i uzlazne aorte, dilatacija može zahvatiti i sinuse, a uobičajeno je ipak 
najveće u središnjem dijelu uzlazne aorte.(67) Bikuspidna aortopatija prisutna je u 
otprilike 50% pacijenata s BAV-om.(7) 
Postoje dvije teorije nastanka bikuspidne aortopatije. Vrlo je uvjerljiva teorija o 
zajedničkom genetskom porijeklu (68), što podupiru činjenice da je dilatacija aorte 
veća u pacijenata s BAV-om u usporedbi s pacijentima s TAV-om koji su s njima 
usporedivih hemodinamskih parametara (69), a javlja se i u funkcionalno normalne 
BAV bez popratne stenoze ili regurgitacije aortne valvule.(70,71) Progresivno 
povećanje aorte odvija se čak i nakon zamjene aortne valvule (72), zbog čega se 
postavlja pitanje kirurške intervencije na aorti popratno operaciji zamjene zalistka.(43) 
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Genetski su uvjetovane i histološke promjene stijenke aorte, pa je dokazano da 
manjak fibrilina-1 u glatkim mišićnim stanicama stijenki krvnih žila dovodi do 
razdvajanja tih stanica od ekstracelularnog matriksa, što posljedično rezultira 
povećanim otpuštanjem i ekspresijom metaloproteinaza matriksa (engl. matrix 
metalloproteinase, MMP) sa smanjenom ekspresijom njihovih tkivnih inhibitora. 
Apoptoza vaskularnih glatko-mišićnih stanica dovodi do degeneracije 
ekstracelularnog matriksa i disfunkcije medijalnog sloja.(73,74) Međutim, veliku ulogu u 
razvoju aortopatije imaju hemodinamske promjene koje postoje u pacijenata s BAV-
om, pogotovo u onih kompliciranih stenozom ili regurgitacijom. Upotrebom 
magnetske rezonancije srca (engl. cardiac magnetic resonance, CMR) pokazalo se 
da dolazi do turbulentnog toka krvi koji dugotrajno tlači stijenku aorte i postupno ju 
dilatira.(75) Razumno je pretpostaviti da bikuspidna aortopatija nije jednostavna bolest 
s jednim uzrokom, već da se javlja kao rezultat interakcije genetskih i 
hemodinamskih faktora.(4) 
Pacijenti s BAV-om, za razliku od onih s TAV-om, čak i kad nemaju tešku 
disfunkciju zalistka, skloniji su imati dilatiranu uzlaznu aortu na njenom početku u 
razini Valsalvina sinusa te u njenom središnjem dijelu.(76) Uzlazna aorta također je 
češće zahvaćena od korijena aorte. Iako je glavni razlog i indikacija intervencije na 
dilatiranoj aorti jednaka kod BAV i TAV, a to je spriječiti životno ugrožavajuće i 
fatalne posljedice poput disekcije ili rupture, prag za intervenciju generalno je puno 
niži za BAV zbog njene povezanosti s aortopatijom.(4) DAA zabilježena je u mlađih 
pacijenata što znači da proces vjerojatno počinje već u djetinjstvu, čak neovisno o 
funkciji aortne valvule.(76) Promjer korijena aorte uvelike ovisi o morfologiji i 
prisutnosti bolesti zalistka.(77,78) Isto vrijedi i za brzinu progresije DAA, čije su srednje 
vrijednosti porasta oko 0.3 mm godišnje u razini sinusa i 0.6 mm godišnje mjereno u 
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razini uzlazne aorte.(79) Većina pacijenata koja razvije DAA ima tešku disfunkciju 
zalistka, mali je broj onih koji su razvili aneurizmu bez disfunkcije bikuspidne aortne 
valvule.(80) Iako je nekoliko čimbenika rizika koji utječu na DAA (povišen krvni tlak, 
muški spol, teške bolesti aortnog zalistka), najznačajniji čimbenik je dob.(44,77,81) 
Aneurizma prsne aorte najčešće je asimptomatska sve dok ne nastupe komplikacije 
poput životno ugrožavajuće disekcije aorte.(57) Disekcija aorte rijetka je komplikacija, 
ali se ipak javlja češće u pacijenata s BAV-om.(22) Pacijenti s BAV-om imaju veću 
incidenciju disekcije aorte od pacijenata s TAV-om, a smatra se da je to povezano s 
pridruženom visokom incidencijom DAA i širim dimenzijama aorte. Nađeno je da su 
dimenzije aorte prije disekcije bile oko 10 mm veće u pacijenata s BAV od dimenzija 
aorte pacijenata s TAV.(4) Također, disekcija se javlja u značajnije ranijoj dobi nego 
idiopatske aneurizme.(82) Rizik od disekcije nije u potpunosti kvantificiran, ali sigurno 
raste sa stupnjem dilatacije aorte.(83) Smatra se da je rizik oko 8 puta veći u 
pacijenata s BAV-om u usporedbi s općom populacijom, iako je apsolutna incidencija 
disekcije još uvijek relativno niska.(22) Kod pacijenta s BAV-om koji se požali na 
iznenadnu trgajuću ili parajuću bol u prsima ili između lopatica, ili se javlja s 
neobjašnjivom sinkopom ili bolovima u trbuhu, moždanim udarom, naglo nastalim 
zatajivanjem srca s različitim pulsevima ili tlakovima na ekstremitetima, treba 
pomisliti na disekciju aorte.(57) Zbog ozbiljnosti i nepredvidljivosti ove komplikacije, 
pacijenti se moraju redovito kontrolirati i detaljno informirati o riziku i simptomima 
disekcije, te savjetovati o promjeni životnog stila ukoliko ih ono dodatno ugrožava. 
Postoje različiti tipovi dilatacije koji se karakteristično javljaju uz određenu 
morfologiju BAV-a.(7) Najčešći je tip 1 dilatacije koji uzrokuje tubularnu dilataciju 
uzlazne aorte, uz blago do umjereno proširenje korijena, pridružena mu je AS, a 
karakterističan je za L-R tip BAV-a i dob iznad 50 godina.(84) Kod R-NC sraštenja 
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javlja se tip 2, izolirana dilatacija tubularne aorte s mogućim širenjem u luk, ali je 
pošteđen korijen.(78) Tip 3 je izolirana dilatacija korijena aorte, pa se naziva korijenski 
fenotip (root phenotype), a povezuje se s L-NC tipom. Češći je u mlađih muškaraca, 
povezan je s AI i vjerojatno ima neku genetsku osnovu.(85) Na slici 4 prikazan je 
moguć temelj utjecaja morfologije BAV na tip dilatacije aorte. Prolaskom mlaza krvi 
kroz različite morfološke tipove BAV nastaju strujanja krvi koja tlače stijenku aorte na 
različitim mjestima te je na taj način dilatiraju.(7)  
 
Slika 4. Utjecaj morfologije BAV na tip dilatacije aorte. (A) Uz L-R tip karakteristična je 
tubularna dilatacija aorte, (B) a uz R-NC tip dilatacija uzlazne aorte s progresijom u luk aorte. 
Prema Verma i Siu.(7) 
Korijen aorte čini aortna valvula s pripadajućim Valsalvinim sinusima i 
koronarnim ušćima, pa tako osim abnormalnosti anatomije zalistka, moguće je naći 
promjene na ovim strukturama. Kod bolesnika s BAV-om češće je dominantna ˝lijeva 
varijanta˝ pa lijeva koronarna arterija opskrbljuje stražnju stijenku miokarda. Također 
je nešto češće i da lijeva cirkumfleksna arterija (LCX) i prednja lijeva silazna arterija 
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(LADA) izviru iz različitih odvojenih ušća.(86) Glavna lijeva koronarna arterija može biti 
i do 50% kraća, i to čak u do 90% slučajeva, što je važno znati prije ikakvog 
operativnog zahvata na zaliscima.(87) 
Prema smjernicama ESC-a i EACTS-a za bolesti srčanih zalistaka iz 2012. 
godine (62), elementarna je ehokardiografska vizualizacija aortnog zalistka i aorte uz 
procjenu anatomije, dimenzija i funkcije. Ehokardiografija BAV-a s proksimalnom 
aortom prikazana je na slici 5. 
 
Slika 5. Ehokardiografski prikazi bikuspidne aortne valvule. (A) Transtorakalna 
ehokardiografija srca iz parasternalne kratke osi prikazuje bikuspidnu aortnu valvulu s 
anteroposteriornom orijentacijom. (B) Transezofagealna ehokardiografija srca iz duge osi 
pokazuje abnormalno sistoličko otvaranje (˝kupola˝) BAV-a. Dilatacija aorte je vidljiva, a 
počinje iznad sinotubularnog spoja s maksimalnim proširenjem u središnjem dijelu uzlazne 
aorte (isprekidana linija). Prisutna je subaortna stenoza s fibroznim rubom koji započinje u 
septalnom dijelu izlaznog trakta lijevog ventrikula. Ao, aorta; BAV, bikuspidna aortna valvula; 
LA, lijevi atrij; LV, lijevi ventrikul; RA, desni atrij; RV, desni ventrikul. Prema Carro, Teixido-
Tura, Evangelista.(82) 
 Aortu je potrebno mjeriti u četiri razine: na prstenastom ušću korijena aorte, u 
razini Valsalvinih sinusa, na prijelazu korijena aorte u uzlaznu aorte (engl. 
sinotubular junction) te samu uzlaznu aortu. Pacijente s BAV-om treba pratiti i 
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kontrolirati ehokardiografijom jednom godišnje. Ukoliko se na ultrazvuku srca pokaže 
dilatirana aorta, preporučuje se dalje napraviti CMR ili CT srca radi detaljnije 
evaluacije.(62)  
Primarna strategija liječenja i prevencije je rano otkrivanje i pažljivo 
monitoriranje pacijenata s BAV-om i njihovih članova obitelji koji su u povećanom 
riziku od BAV-a i drugih pridruženih bolesti. Smjernice koje je 2010. godine izdala 
American College of Cardiology (ACC) i Američko kardiološko udruženje (AHA), a 
tiču se bolesti torakalne aorte, nalažu da se provode preventivni medicinski pregledi 
(skrining) na srodnicima u prvom koljenu svih pacijenata s BAV-om i DAA kako bi se 
otkrile valvularne i ekstravalvularne abnormalnosti.(88) Takvim se skriningom pomoću 
ehokardiografije BAV u obitelji pacijenata može naći u čak 10% braće i sestara 
pacijenata.(89) Oni koji su zahvaćeni mogu započeti s ranom intervencijom ka 
smanjenju kardiovaskularnih čimbenika rizika i s mogućim terapijskim postupcima 
kojima bi se spriječile daljnje komplikacije. Svaki novo otkriveni pacijent s BAV-om 
trebao bi dobiti sveobuhvatnu kliničku procjenu (prvenstveno slikovne metode) o 
stanju srca i aorte. Ako postoji sumnja na genetski uzrok ili znakovi sindroma ili su u 
obitelji već otprije poznate mutacije gena s kojima je povezan BAV, pacijentima i 
njihovim srodnicima se uz uobičajeni probir mogu ponuditi i genetički testovi uz 
analizu povezanosti i analizu obiteljskog stabla.(33) 
Kirurška intervencija na aorti indicirana je u svakog pacijenta čije su dimenzije 
korijena aorte i uzlazne aorte ≥55 mm. U pacijenata s dimenzijama korijena i uzlazne 
aorte >50 mm, uz prisutnost pozitivne obiteljske anamneze na disekciju aorte ili 
iznenadnu srčanu smrt, sistemske hipertenzije ili pridružene koarktacije aorte u 
osobnoj anamnezi, zatim ženske pacijentice koje planiraju trudnoću, te u slučaju 
porasta promjera aorte više od 2 mm godišnje također je indicirana elektivna 
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operacija aorte. U obzir treba uzeti i dob pacijenta, njegove komorbiditete, opće 
stanje te prisutnost drugih komplikacija BAV-a poput valvularnih bolesti, pa tako kod 
pacijenata kojima je indicirana operacija zamjene aortnog zalistka taj se prag 
dimenzije aorte, koji je kriterij za popratnu zamjenu aorte, korigira na ≥45 mm.(62) 
6.1.2.2. Koarktacija aorte 
BAV se nalazi u otprilike 50% slučajeva koarktacije aorte (90), a nerijetko su im 
pridružene i druge malformacije izlaznog trakta, što potvrđuje sumnju na prethodno 
opisanu zajedničku etiopatogenezu. Čest je suputnik BAV-u u sklopu Turnerova 
sindroma.(91) Kombinacija BAV-a i koarktacije aorte također je povezana i s većim 
rizikom aneurizme i disekcije aorte.(92) 
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7. DIJAGNOZA 
Dijagnoza se rijetko postavlja na temelju kliničke slike. Ipak, vrlo je važno 
uzeti detaljnu anamnezu svakog pacijenta s naglaskom na obiteljsku anamnezu o 
bolestima srca, zalistaka i aorte.(42) Kliničkim pregledom moguće je i kod 
asimptomatskih pacijenata s BAV-om auskultacijom srca čuti ejekcijski sistolički šum 
s punctum maximum na apeksu srca.(93) Ukoliko su nazočni, mogući su simptomi i 
znakovi AS ili AI. Kada postoji sumnja na BAV, kod pacijenta obavezno treba u 
pregledu provjeriti periferne pulzacije kako bi se isključile moguće pridružene bolesti 
poput koarktacije aorte. Elektrokardiogram je uobičajeno uredan, međutim ponekad 
se mogu naći znakovi hipertrofije lijeve klijetke.(11)   
Metoda izbora u dijagnozi BAV-a je transtorakalna ehokardiografija. Pokazuje 
visoku osjetljivost od 92% i specifičnost od 96%. Transezofagealni ultrazvuk srca 
može se koristiti u proširenoj obradi i ima gotovo 100%-tnu osjetljivost detekcije 
BAV-a, ali i isto ograničenje kao i transtorakalni, a to je nemogućnost jasne 
vizualizacije kod kalcifikacija.(94,95) Prikaz BAV transtorakalnom i transezofagealnom 
ehokardiografijom vidljiv je na slici 6. Direktnu vizualizaciju kuspisa zalistka 
omogućuje parasternalna kratka os na transtorakalnoj ehokardiografiji. Umjesto 
normalnog trokutastog izgleda zalistka, izgleda ˝poput ribljih usta“ i više sliči 
mitralnom zalistku. Takav je nalaz izraženiji u sistoli, jer u dijastoli zbog fibroznog 
tračka (raphe) koji se nalazi na sraštenim kuspisima može oponašati izgled TAV.(11) 
Korisnost UZV-a je što može detektirati i druga stanja ili lezije poput vegetacija, 
ocijeniti sistoličku funkciju i disfunkciju aortnog zalistka, i vizualizirati početnih 3-4 cm 
korijena aorte. Nedostatak je što ne može potpuno kvantificirati opseg prisutne 
aortopatije, a ograničena joj je upotreba i kod značajno kalcificiranog i stenotičnog 
zalistka.(96) U tim slučajevima može se učiniti proširena dijagnostika s magnetskom 
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rezonancijom srca (engl. Cardiac magnetic resonance, CMR) ili kompjuteriziranom 
tomografijom (engl. computerized tomography, CT). CMR se pokazao posebno 
korisnim kod stenotičnih zalistaka jer nema smetnji uzrokovanih kalcifikacijama, 
zatim daje obuhvatniji pregled veličine i anatomije aorte, a i pomaže u procjeni 
volumena regurgitacije kada je kvantifikacija na UZV-u nepouzdana.(97) Osjetljivost i 
specifičnost višeslojnog CT-a su 94% i 100%, a CMR 100% i 95%.(95,98) 
 
Slika 6. Transtorakalni (gore) i transezofagealni (dolje) ehokardiografski prikazi bikuspidne 
aortne valvule u sistoli (lijevo) i dijastoli (desno). Vidljiv je karakterističan izgled ˝poput ribljih 
usta˝ u sistoli. Prema Song.(99) 
Prema najnovijim preporukama i smjernicama ESC i EACTS za valvularne 
bolesti srca iz 2012. godine, kao i smjernicama ACC i AHA iz 2008. godine, a tiče se 
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kongenitalnih srčanih grešaka u odrasloj dobi te prema njihovim smjernicama za 
bolesti zalistaka iz 2014. godine, pacijentima s BAV-om treba primarno napraviti 
Doppler ehokardiografiju i odrediti morfologiju zalistka, procijeniti stupanj 
degeneracije zalistka kod AS i AI, i odrediti oblik i promjere korijena i uzlazne 
aorte.(59,62,97) 
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8. ZAKLJUČAK 
Bikuspidna aortna valvula najčešća je kongenitalna srčana greška koja se 
javlja u oko 1-2% osoba u općoj populaciji.(14) Karakterizirana je fuzijom ili 
nepotpunom formacijom komisura kuspisa tijekom valvulogeneze. Uz BAV su 
pridružene mnoge druge kardiovaskularne bolesti. Pacijenti s BAV-om mogu se roditi 
s koarktacijom aorte, ili pak mogu razviti aneurizmu uzlazne aorte kasnije u odrasloj 
dobi. Mnogi pacijenti također razviju stenozu ili insuficijenciju aortne valvule, 
najčešće u srednjoj životnoj dobi.  
Unatoč značajnoj učestalosti i mnogobrojnim komplikacijama, prognoza 
odraslih pacijenata s BAV-om je dobra i preživljenje se bitno ne razlikuje od onog u 
općoj populaciji. 10-godišnje preživljenje asimptomatskih pacijenata procijenjeno je 
na oko 96% (45), a u simptomatskih pacijenata 20-godišnje preživljenje je 90%.(44) Za 
to je zasigurno zaslužan razvoj moderne medicine koja je omogućila jasnije 
razumijevanje bikuspidne aortne valvule, njene etiologije, patogeneze, heterogene 
kliničke prezentacije i uloge u nastanku drugih bolesti srca i aorte. Zahvaljujući tome, 
sve je raširenija svijest o važnosti rane detekcije BAV-a i pridruženih bolesti što nam 
omogućuje bolju kontrolu pacijenata i odabir individualno prikladnih intervencija. 
Ipak, ostaju neobjašnjena još mnoga pitanja o ovoj malformaciji pa će BAV još dugo 
ostati područje interesa.  
Za kraj je važno još spomenuti Konzorcij o bikuspidnoj aortnoj valvuli (The 
Bicuspid Aortic Valve Consortium, BAVCon), internacionalni konzorcij s preko 70 
članova iz 26 institucija lociranih u 9 zemalja. Članovi su specijalisti raznih 
medicinskih i znanstvenih struka – kardiolozi, kirurzi, radiolozi, anesteziolozi, 
statističari, koji čine trenutno najveću grupu koja se aktivno bavi istraživanjem BAV. 
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Njihova zadaća je spojiti manje kohorte pacijenata s BAV-om iz svojih 
institucija u jednu zajedničku kohortu te prikupljanje i analiziranje podataka uz 
prospektivno praćenje pacijenata kako bi se uočile komplikacije BAV-a poput bolesti 
aortnog zalistka i aneurizme i disekcije aorte. Važnost konzorcija je u tome što se 
istraživanjem nepoznanica o BAV-u na ovako velikoj kohorti mogu dobiti rezultati i 
saznanja koja imaju važeću statističku značajnost pa mogu biti snažan izvor 
odgovora na važna pitanja i uputiti nas na daljnje istraživanje. 
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